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RESUMEN

Se presenta el caso clinico de una lactante mayor
con enfermedad cardiaca, denominada Sindrome de
Lutembacher, que lo define como la presencia de val-
vulopatia mitral y comunicacion interauricular tipo
secundum; ademas, la presencia de un conducto ar-
terioso asociado. El diagndstico de esta anomalia se
realiz6 con estudio de ecocardiograma que evidencid
las anomalias estructurales sefialadas y la presencia
de hipertension pulmonar severa, debido al deterioro
hemodindmico secundario. La manifestacion clinica de
insuficiencia cardiaca y la cardiomegalia radioldgica se
presentaron a su ingreso al hospital. Al ser el sindrome
de Lutembacher extremadamente raro en la edad pe-
diatrica consideramos de interés su publicacion.
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ABSTRACT

We present the clinical case of a young toodler with
heart disease called Lutembacher syndrome asso-
ciated with the presence of a ductus arteriosus. The
Lutembacher syndrome is defined by the presence
of mitral valve disease and secundum-type atrial sep-
tal defect. The diagnosis of this anomaly was done
by echocardiography where the mentioned structural

anomalies were evidenced also the presence of severe
pulmonary hypertension due to secondary hemodyna-
mic deterioration was shown. Clinical manifestation of
heart failure and radiological cardiomegaly occurred
upon admission to the hospital. As Lutembacher Syn-
drome is extremely rare in children, with only a few iso-
lated cases published, we consider its publication to be
of interest.

Keyword: Lutembacher syndrome, mitral valve disease,
echocardiogram

INTRODUCCION

El Sindrome de Lutembacher define la presencia de de-
fecto septal auricular y valvulopatia mitral, que ambas
pueden ser de origen congénito o adquirido. La defini-
cion de este sindrome ha tenido muchos cambios des-
de su primera descripcién por el médico francés René
Lutembacher en 1916, cuando describié su primer caso
en una mujer de 61 afios de edad. Su amplio estudio de
estos defectos, llevé a que se le acufiara su nombre;
aun cuando previamente en 1811 Corvisart habia des-
crito la asociacion del defecto septal auricular y la es-
tenosis mitral. Aunque en la definicién del sindrome de
Lutembacher esta el defecto septal auricular y la este-
nosis mitral, algunos autores también incluyen dentro
del espectro del sindrome de Lutembacher al defecto
septal auricular con insuficiencia valvular mitral. En un
caso tipico de sindrome de Lutembacher, el defecto
septal auricular es de mas de 1.5 mm de didmetro. La
incidencia de estenosis mitral congénita es muy baja
y se ha reportado de 0.6% de las enfermedades car-
diacas congénitas. Este sindrome se puede presentar
en cualquier edad, pero usualmente es mas comun en
adultos jovenes; y ambos defectos son mas frecuentes
en las mujeres." Nosotros encontramos en la literatura
médica reporte de tres casos pediatricos; uno de ellos
reportado en nuestro pais por Berberen 1947.24

Caso clinico

Lactante femenina de 13 meses de edad, originaria
del sur del estado de Sonora. Acudié por vez primera
al hospital debido a que presentdé disminucién en la
ingesta de alimento, rinorrea hialina, hipertermia, tos
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en accesos cortos, llanto entrecortado con quejido en
ocasiones, inquietud y dificultad respiratoria de cuatro
dias de evolucién. Es producto de la Gesta Il de término
con nacimiento por cesarea, debido a falta de progre-
sion del trabajo de parto; peso al nacer: 2,750 kg. Perio-
do neonatal sin complicaciones. Padres y un hermano
en aparente buen estado de salud. Procede de medio
socioecondmico bajo con hacinamiento en su hogar.
Antecedente de dos procesos infecciosos respiratorios
que se diagnosticaron como neumonia y con hospitali-
zacion en su lugar de origen. Al examen fisico se encon-
tré peso: 8.6 kg. Talla: 70.5 cm. TA. 114/72 mmHg. FC.
140X" FR.30X " T.37°C Sat 0287%. Lactante mayor
con fenotipo normal. Se encontré irritable, con llanto
entrecortado y quejido, taquipnea y cianosis peribucal.
En térax se observé aumento en diametro antero-pos-
terior en su base, deformidad ésea central; area precor-
dial con hiperdinamia paraesternal derecha. Apex en
6t espacio intercostal fuera de linea medio clavicular
y la auscultacion reveld presencia de taquicardia, con
soplo sistélico grado I-1I/VI paraesternal izquierdo bajo
con un primer y segundo ruido Unico intenso. En cam-
pos pulmonares, presencia de escasos estertores bron-
coalveolares de predominio basal bilateral. Se palp6
borde hepatico a 2,2y 2 cm. por abajo del borde costal
derecho. Pulsos periféricos disminuidos +/++++. El es-
tudio de radiografia de térax en proyeccion P-A mostré
cardiomegalia global grado IV con gran dilatacién de
auricula derecha, cavidad ventricular derecha dilatada
con incremento en el flujo pulmonary congestion veno-
capilar; zona de hiperclaridad basal bilateral (figural).
Se inicid manejo con ayuno y soluciones parenterales,
oxigeno, digoxina, furosemide y espironolactona. El es-
tudio de laboratorio reporté: Hb 12.4 g/dl, Hto. 40.2%,
plaquetas 143000 mm?, leucocitos 8680 mm?, glucosa
118 mg%, creatinina 0.55 mg/dl, urea 36.47 mg/dl, Na
139mEq/I, K 5.2mEg/I, Cl 102mEg/I, Ca 10.1mEg/I, P.5.1

LADO A

Figura 2A. Ecocardiograma 2B: Se observa defecto septal
auricular.

Figura 1. Radiografia de térax P-A. Se observa
cardiomegalia grado Il con dilatacion de cavidades
derechas. Gran dilatacion de auricula derecha; flujo
pulmonar aumentado y congestién venocapilar, ademas de
zona de hiperclaridad pulmonar basal bilateral.

mg/dl, Mg 1.86 mg/dl, CK 114 U/L; CKMB 65 U/L; antige-
no SARS-COV2 negativo. Electrocardiograma mostré
taquicardia sinusal; eje eléctrico desviado a la derecha
en + 100° y datos de hipertrofia ventricular derecha. El
estudio de ecocardiograma mostré conexion y relacién
de estructuras cardiacas normales. Dilatacion de cavi-
dades derechas. El atrio derecho e izquierdo dilatados
con defecto septal de 10 mm de didmetro que al color
evidencio cortocircuito bidireccional mayormente de
izquierda a derecha ocasionalmente y escaso flujo de
derecha a izquierda (figura 2A, B). Cavidad de ventricu-
lo derecho dilataao; valvula tricuspide al color mostré

LADO B

Figura 2B. Ecocardiograma 2B color. Se observa gran
flujo sanguineo unidireccional de auricula izquierda (Al) a
auricula derecha (AD) a través del defectoseptal.



flujo de regurgitacion y al doppler continuo alcanzé una
velocidad méaxima del flujo de 419.9cm/s con gradiente
de 70.5mmHg (figura 3). El tracto de salida de ventri-
culo derecho libre de obstruccion; tronco y ramas de
arteria pulmonar confluentes y dilatadas; presencia de
cortocircuito unidireccional de izquierda a derecha a
través de un conducto arterioso permeable. El color en
valvula mitral mostré leve flujo de regurgitacion excén-
trico y al doppler continuo alcanzé una velocidad maxi-
ma de 416.7cm/s con gradiente de 69.5mmHg (figura
4 A, B). Defecto en el aparato valvular mitral por fusion
de comisuras de valvas, cuerdas tendinosas adheridas
con insercion en un solo musculo papilar (figura 5,6). La
fraccion de eyeccidn de ventriculo izquierdo fue 47%.
Tracto de salida de ventriculo izquierdo sin obstruccion
y la valvula adrtica con tres sigmoideas, emergencia de
coronarias normal. Arco adrtico izquierdo, libre de obs-
truccién. Clinicamente se tuvo respuesta favorable al
tratamiento establecido, al mejorar su condicion clinica
y hemodinamica. Se indico cateterismo cardiaco para
obtener mayor informacion de su condicién hemodi-

LADO A

Figura 4A. Ecocardiograma 2B color. Se observa leve flujo
de regurgitacion de valvula mitra.
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Figura 3. Ecocardiograma 2B color y doppler continuo. Se
observa al color flujo de regurgitacién en valvula tricispide
y el doppler continuo registra una velocidad maxima de
regurgitacion de 419.9 cm/s y gradiente de 70.5 mmHg.

ndmica y malformacion valvular mitral; y con ello la
toma de decision del procedimiento quirdrgico a llevar
a cabo.

LADO B

Figura 4B. Ecocardiograma 2B doppler color. Se muestra
flujo de regurgitacién de valvula mitral con velocidad de
416.7 cm/s y gradiente de 69.5 mmHg.

Figura 5. Ecocardiograma 2B. En momento diastélico de
cavidades cardiacas se observa gran dilatacion de auricula
y ventriculo derecho. Valvula tricispide abierta; la valvula
mitral con deformidad y sus valvas atin cerradas con
cuerdas tendinosas en insercion anémala (flecha amarilla).
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DISCUSION

El sindrome de Lutembacher es extremadamente raro;
fue descrito por vez primera en el adulto; los reportes
de casos corresponden a este grupo etario. En casos
de autopsia, se reporté su presencia en alrededor 0.6%
de los 87 casos con defectos septales auriculares de
25,000 autopsias.® En un estudio mas reciente de 140
casos de autopsia se presenté defecto septal auricular
no primum en 121 casos y, en ellos, la enfermedad de
la valvula mitral se encontré en 42.9%; desde el punto
de vista histopatoldgico la etiologia de la lesién mitral
fue no reumatica en poco mas de la mitad de los casos
(54.5%), contrario a lo que usualmente se considera
en paises en desarrollo.’ El sindrome se presenta por
los defectos cardiacos en el séptum auricular y en el
aparato valvular mitral que pueden ser de origen con-
génito o adquirido. En el séptum o tabique auricular el
defecto de tabicacién puede ser con orificios, ya sea
tipo primum o tipo secundum; y en valvula mitral como
estrechez, que en el adulto, ésta suele ser originada por
la enfermedad fiebre reumatica.’? En México, una serie
de 12 casos la valvulopatia mitral de origen reumatico
fue reportada en el sindrome de Lutembacher por Espi-
no Vela.® Sin embargo, como ha sido sefialado el origen
congénito de la estrechez de esta vélvula es aceptada
asi como lo es también la lesién valvular mitral de in-
suficiencia; pero es la estenosis de la valvula mitral la
gue mayormente es sefialada en la presencia de este
sindrome.

El defecto septal auricular suele tener predileccion en
su presentacion en el género femenino, situacion simi-
lar sucede con la fiebre reumatica lo que explica que
este sindrome se presente mas frecuentemente en el
género femenino. La prevalencia de este sindrome no
se conoce, pero se ha mencionado que probablemente
la prevalencia sea mayor en areas de mayor mayor pre-
sencia cardiaca reumatica y, por ello, se ha sefialado
gue hasta el 40% de los pacientes con el sindrome de
Lutembacher tiene una historia de fiebre reumatica.” En

Figura 6. Ecocardiograma 2 B. En momento diastdlico

de cavidades cardiacas, se observa gran dilatacion de
auricula (AD) y ventriculo derecho (VD). Valvula trictispide
(VT) abierta; la valvula mitral (VM) engrosada con
deformidad y sus valvas atin cerradas.

nuestro pais, el origen congénito de este sindrome se
ha considerado y se ha reportado un caso clinico con
esta enfermedad.* Este sindrome se puede presentar
en cualquier grupo de edad y en la edad pediatrica tem-
prana se debe considerar su origen congénito; lo que
habria que sefialar es si la anomalia de la valvula mitral
se debe a un problema del desarrollo o a una infeccion
de la valvula “in utero”.?

El caso clinico que presentamos es una lactante ma-
yor femenina sin antecedente de proceso infeccioso
cardiaco durante la gestacion, por ello, consideramos
que su enfermedad cardiaca es por un problema en el
desarrollo, de origen congénito. La nifia acudio por vez
primera al hospital procedente de otro municipio de la
entidad y a su ingreso presento signos clinicos de insu-
ficiencia cardiaca, con datos de congestién sistémico
y pulmonar; con sospecha de cardiopatia congénita, se
realizé estudio de radiografia de térax en proyeccion
P-A que evidencié cardiomegalia llI° con dilatacién de
auricula y cavidad ventricular derechas, ademas de in-
cremento en el flujo pulmonar y datos de congestion
vascular pulmonar; asi como un zona de hiperclaridad
pulmonar bilateral basal sugestivo de hipertension vas-
cular, como se puede ver en laimagen que se presenta.
El estudio de electrocardiograma correlacion6 con los
hallazgos clinico-radioldgicos, el predominio de fuer-
zas derechas por desviacion del eje eléctrico a la dere-
cha e hipertrofia de estas cavidades."”

El estudio de ecocardiograma bidimesional transtora-
cico se considera el estandar de oro para el estudio de
este sindrome, ya que podemos evaluar el defecto sep-
tal en su tamafio, asi como la severidad de la estenosis
mitral; el gradiente a través de valvula mitral suele ser
menor a pesar de una estenosis mitral severa debido
al defecto septal auricular que a mayor tamafio mayor
sera la descompresion de la cavidad auricular izquier-
da a pesar de una estrechez mitral severa."® Ademas,
en el estudio profundo del aparato valvular mitral con
el ecocardiograma doppler existen ciertas limitaciones



para la determinacion del drea valvular mitral, dafio del
aparato sub-valvular y en ocasiones identificacion de
calcificaciones, por ende, se recomienda la valoracién
con ecocardiografia 3 dimensional.®'® En este caso
clinico, realizamos el estudio de ecocardiograma bidi-
mensional transtoracico que evidencié componentes
anatomicos en conexidn y relacion normal (situssoli-
tus); se visualizd una gran dilatacién de cavidades de-
rechas por sobrecarga de presion y volumen, debido
a un cortocircuito bidireccional, pero mayormente de
izquierda a derecha y ocasional de derecha a izquier-
da a nivel del séptum auricular. La cavidad auricular
izquierda, aunque de menor tamafo que la derecha,
también mostro dilatacién. Este defecto septal ayuda a
la auricula izquierda a descomprimirla por la estenosis
de la valvula mitral, lo que ocasiona modificacién del
gradiente transvalvular mitral.

El color y doppler continuo en la valvula mitral mostro
flujo de regurgitacién, que en casos de deformacion
severa del aparato valvular y subvalvular mitral puede
identificarse el flujo diastélico excéntrico, como suce-
dié en este caso, por tal razén, consideramos la presen-
cia de alguna hendidura, ademas de engrosamiento por
fusién de cueras tendinosas y un solo musculo papilar
lo que nos hizo considerar la posibilidad de una valvula
mitral en paracaidas. Al ser ésta una de las variedades
de anomalia del aparato valvular mitral encontradas
y reportadas con frecuencia. Se ha reportado que al-
gunos autores argumentan que en el sindrome de Lu-
tembacher, la lesién valvular mitral podria involucrar la
estenosis, insuficiencia o ambas, como se encontré en
el ecocardiograma realizado.”’" En un estudio sobre la
estenosis valvular mitral congénita en un periodo de
diez afios, la obstruccién se debié a fusion de comisu-
ras de las valvas y cuerdas tendinosas en presencia de
musculos papilares, seguida por la lesion valvular mi-
tral en paracaidas. En este mismo reporte, se encontrd
que 87% de los casos tenia otras lesiones asociadas,
generalmente obstructivas. Destacaba la coartacion
de aorta, pero en ninguno de ellos se encontré defecto
septal auricular.”

En el estudio de ecocardiograma que se realiz6 al caso
gue se presenta, se demostro la presencia de hiperten-
sion arterial severa a través del flujo de regurgitacion
de la vélvula tricispide, condicién clinica demostrada
en los casos clinicos de Lutembacher. En grandes ar-
terias, se observé presencia de un conducto arterioso
con cortocircuito unidireccional de izquierda a dere-
cha, lo que también condicion6 sobrecarga de volumen
en pulmadn. Recibié tratamiento médico con diuréticos
furosemide y espironolactona e inotrépico con base en
digoxina, con lo que se mejord su condicién clinica y
se permitié llevar a cabo la planeacién de su estudio de
cateterismo y cirugia.'?'® Estos pacientes tienen riesgo
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de complicaciones debido a la gran dilatacion de au-
riculas, lo que predispone a fibrilacion auricular. Debi-
do a la valvulopatia mitral, dada por estenosis, cuando
se asocia con regurgitacion mitral, aumenta el riesgo
de endocarditis infecciosa en comparacioén con el pa-
ciente que solo presenta un defecto septal auricular y
estenosis mitral como parte del sindrome. En nuestro
paciente, hasta ahora no se han presentado este tipo
de complicaciones, considerando mayormente la gran
dilatacién de auricula derecha.™ El uso conjunto del es-
tudio de ecocardiograma y el estudio hemodinamico
mediante cateterismo cardiaco es factible; proporcio-
na datos muy Utiles en la valoracién de valvulopatias
asociadas a otros defectos que tornan dificultoso el
diagndstico y una correcta evaluacion hemodinamica.®
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